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Objectifs 


• Diagnostiquer 

a leucemie aigue lymphoblastique ou LAL 
est caracterisee par une expansion clonale 
de cellules de la lignee lymphoTde, bloquees a un stade imma- 
ture, envahissant la moelle osseuse, le sang et parfois les diffe- 
rents organes hematopo'fetiques. Sa frequence est de 3 a 5 pour 
100 000 habitants/an. C'est la leucemie aigue la plus frequente 
chez I'enfant avec un pic vers I'age 5 ans. En revanche, apres 
15 ans, les LAL sont moins frequentes que les leucemies aigues 
myeloTdes (LAM). 

CRITERES DE DIAGNOSTIC 
Tableau Clinique initial 

Les circonstances de diagnostic sont variables. 

Cliniquement, on observe regulierement un syndrome ane- 
mique (paleur, dyspnee d'effort, tachycardie), un syndrome 
hemorragique cutane et (ou) muqueux avec purpura petechial 
et ecchymoses, un etat infectieux de gravite variable allant de la 
simple angine, classiquement resistante au traitement antibio- 
tique, a un tableau septicemique ; 25 % des patients ont de la 
fievre liee a un etat infectieux. 

Un syndrome tumoral existe chez deux tiers des patients. II est 
generalement modere, atteignant les organes hematopoTetiques, 
se traduisant par de petites adenopathies diffuses symetriques 
et indolores, une splenomegalie et (ou) une hepatomegalie. 

Dix pour cent des patients ont des douleurs osseuses spontanees, 
diffuses, predominantes aux diaphyses proximales et reveillees 
par la pression, qui peuvent etre revelatrices. 

Une atteinte neurologique existe au diagnostic dans 5 % des 
cas. Elle est plus frequente au moment des rechutes. Le tableau 
clinique evoque generalement une atteinte des nerfs craniens 
(anesthesie frequente de la houppe du menton) ou une meningite 
tumorale. 


une leucemie aigue lymphoblastique. 

Chez I'enfant, I'atteinte testiculaire n'est presente que dans 1 % 
des cas au diagnostic, mais elle est une localisation de rechute 
extremement frequente. L'examen radiologique realise en cas de 
douleurs osseuses est tres evocateur lorsqu’il montre des bandes 
claires metaphysaires, specifiques, correspondant a I'osteolyse 
osseuse. 

Diagnostic hematologique 

1. Hemogramme 

L'hemogramme suffit generalement a evoquer le diagnostic. 
II montre : 

- une anemie normochrome normocytaire aregenerative ; 

- une neutropenie ; 

- une thrombopenie ; 

- des cellules leucemiques (blastes) circulantes, tres evocatrices 
du diagnostic mais pouvant manquer. 

2. Myelogramme 

Le myelogramme est indispensable pour confirmer le diagnostic 
et doit etre realise devant toute pancytopenie meme en I'absence 
de blastes circulants. II permet de completer le bilan pronostique 
par un caryotype, un immunophenotypage des cellules leuce- 
miques et un examen de biologie moleculaire. 

II peut etre realise quelle que soit la profondeur de la thrombo- 
penie ou en fonction des troubles eventuels de I'hemostase 
associes a la maladie. 

Le frottis medullaire est generalement riche et montre une 
infiltration avec, par definition, plus de 20 % de blastes, sans grains. 

Dans la LAL, une fibrose reticulinique de la moelle gene parfois 
I’aspiration, et une biopsie medullaire peut alors etre necessaire 
au diagnostic. 
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 

II est theorique, car un bon cytologiste fait le diagnostic. 

La distinction avec I'envahissement medullaire d'un lymphome 
lymphoblastique est purement semantique car les cellules sont 
identiques mais le pourcentage de blastes medullaires est < 20 %. 

L’acutisation d’emblee d'une leucemie myeloi'de chronique 
(LMC) en LAL est evoquee devant une splenomegalie et (ou) une 
myelemie associees. 

Une metastase medullaire d’un sympathoblastome de I'enfant 
est eliminee devant I'absence d'expression du CD45 (marqueur 
panleucocytaire). 

La mononucleose infectieuse est eliminee par la cytologie 
± I'immunophenotype qui redressent le diagnostic. 


BILAN INITIAL 

Bilan medullaire diagnostique 
et pronostique 

Ce bilan au diagnostic est extremement important pour orienter 
les strategies therapeutiques. II repose sur I'examen des blastes 
medullaires en cytologie, immunophenotype, cytogenetique et 
biologie moleculaire. 

1. Cytologie 

Les blastes de LAL (lymphoblastes) sont de taille moyenne 
ou petite avec noyau nucleole a chromatine fine et au cytoplasme 
reduit, sans grains. En immunocytochimie, les peroxydases sont 


- QU'EST-CE QUI PEUT TOMBER A L'EXAMEN ? - 

I Void une serie de questions qui, a partir d’un exemple de cas dinique, 
pourrait concenter 1’item « Leucemie aigue lymphoblastique ». 


Les hemopathies malignes sont prises en 
charge en milieu hematologique. Le trai- 
tement est done affaire de specialistes et 
varie avec le temps en fonction des proto- 
coles. 

II est demande aux etudiants de savoir 
faire le diagnostic de LAL, e’est-a-dire de 
comprendre la difference entre leucemie 
lymphoide chronique et leucemie mye- 
loide chronique (LLC ou LMC) et la dif- 
ference entre leucemie aigue lympho- 
blastique et myeloblastique. 

Le diagnostic pouvant etre suspecte dans 
un service de medecine ou d’urgence, il 
est indispensable de savoir identifier et trai- 
ter les urgences qui peuvent survenir avant 
le transfert du malade, tels la CIVD, le syn- 
drome de lyse et les problemes infectieux 
lies a la neutropenie. 

11 faut connaitre les signes diniques evo- 
cateurs qui associent des signes en rapport 
avec la pancytopenie et le syndrome tumoraL 
Le bilan initial etant fondamental pour les 
strategies therapeutiques ulterieures, il 
faut comprendre les enjeux de ce bilan 
pronostique et connaitre les examens 
necessaires a ce bilan pronostique (mye- 
logramme, immunophenotypage, caryo- 
type, biologie moleculaire, et ponction 
lombaire). 


Dans un dossier dinique, les questions por- 
teront sur le diagnostic et le bilan pronos- 
tique et pre-therapeutique. 

Le traitement doit etre connu dans ses 
grandes lignes : differentes phases (induc- 
tion, consolidation, maintenance), duree 
(2 ans), prevention du systeme nerveux 
central, place de Fallogreffe de CSH. 

La difference entre remission complete 
et guerison doit etre comprise, ainsi que 
le concept de maladie residuelle, de clo- 
nalite B ou T et le suivi de la maladie resi- 
duelle en biologie moleculaire. Il est 
demande de connaitre le pronostic global 
(chances de survie a 5 ans) chez I’enfant 
et chez l’adulte. 

Enfin, la LAL etant le premier cancer chez 
Fenfant, il est souhaitable de connaitre les 
specificites pediatriques (en termes de 
presentation, de pronostic, de traitement 
et de complications a long terme). 

Cas dinique 

Monsieur G., 35, ans est adresse a I'ho- 
pital par son medecin traitant pour une 
anomalie de la formule sanguine effec- 
tuee pour le bilan d'une asthenie et de 
douleurs dorsales. 

La numeration formule sanguine (NFS) 
realisee montre : 


- Hb 8,3 g/100 mL ; 

— leucocytes : 23 500/mm 3 dont 30 % 
de blastes, 25 °/o de PNN et 25 °/o de 
lymphocytes. 

La vitesse de sedimentation (VS) est a 
15 a la premiere heure. 

Le patient presente une fievre a 38,5° C. 
A I'examen clinique, on note une sple- 
nomegalie a un travers de doigt, des ade- 
nopathies peripheriques symetriques de 
2 cm de diametre, indolores. 

L'examen de frottis du sang confirme la 
presence de blastes sans grains. 

O Comment peut-on affirmer qu'il 
s'agit d'une LAL ? 

0 II s'agissait d'une LAL. Quels 
examens sont necessaires pour evaluer le 
pronostic ? 

0 Quels examens completent le bilan 
au diagnostic en dehors de ceux 
precedemment cites ? 
o Quels sont les principes du 
traitement ? 

0 Quelles sont ses chances de survie 
actuelles a trois ans avec un traitement 
de chimiotherapie ? 


Elements de reponse dans un prochain numero 
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negatives, contrairement aux LAM. La distinction entre LAL1 ou 2 
de la classification FAB n'a pas d'interet pronostique. En revanche, 
les LAL3, dites de type Burkitt, aux cellules matures caracteris- 
tiques (grande taille, noyau nucleole a chromatine dense et cyto- 
plasme basophile avec vacuoles), doivent etre identifies car, 
bien que tres agressives, elles ont un pronostic plus favorable 
avec un traitement specifique. 

2. Immunophenotype 

II permet de distinguer I'origine lymphoide T ou B et de specifier 
le stade de maturation (fig. 1). 75 % des LAL de I'adulte sont de la 
lignee B (pro-B, pre-B et B mature) alors que les LAL T (pre-T et T) 
ne represented que 25 % des cas. Quelques LAL ont un pheno- 
type non T, non B car issues de cellules tres immatures. L'examen 
de biologie moleculaire permet d'affirmer leur appartenance a 
la lignee lymphoTde par la detection d'un rearrangement des 
genes du TCR ou des immunoglobulines (Ig). Des marqueurs mye- 
lo'fdes (CD13, CD14, CD33) sont parfois associes. 

Chez I'enfant, la majorite des LAL possede un marqueur CD10 ou 
CALLA ( common acute lymphoblastic leukemia antigen), caracte- 
risant des LAL dites « pro-B », correlees a un tres bon pronostic. 

3. Etude cytogenetique 

Le caryotype est anormal dans 50 % des cas ( v . tableau). 

Le chromosome Philadelphie (Ph), correspondant au petit 
chromosome 22 provenant de la translocation t(9;22)(q34;q11), 
est de tres mauvais pronostic. Cette translocation produit un 
gene chimerique appele BCR-ABL dont il existe deux transcrits 
de fusion detectables par polymerase chain reaction (PCR) : soit 
210kDa, suggerant une transformation aigue de leucemie mye- 
lo'i'de chronique (LMC), soit 190 kDa correspondant aux LAL de 
novo. Les LAL Ph+ sont rares chez I'enfant (5 %) mais leur fre- 
quence augmente avec Page (20 % chez I'adulte). 

Les LAL3, de type Burkitt sont associees a des translocations 
reciproques, t(8 ;14), t(2 ;8) ou t(8 ;22), qui juxtaposent I'onco- 
gene c-m)/c(chromosome 8) a une chaTne lourde ou legere (kappa 
ou lambda) d'lg. 


il reten ir 


POINTS FORTS 


La LAL associe cliniquement des signes en rapport avec 
une pancytopenie et un syndrome tumoral. 

Le diagnostic est evoque sur I’hemogramme (pancytopenie 
± blastes circulants) et doit imperativement etre confirme 
sur le myelogramme. 

Le diagnostic impose un transfert en milieu specialise 
pour la realisation du bilan pronostique, pre-therapeutique 
et pour le traitement par polychimiotherapie sequentielle. 
Les facteurs pronostiques cytoloqiques, cytogenetiques 
et moleculaires au diagnostic et la reponse au traitement 
orientent la therapeutique. 

Le pronostic est bon chez I'enfant. 


Chez I'enfant, la translocation ia plus commune, la t(12;21) 
a I'origine du transcrit de fusion Tel-AMLI, et I'hyperploldie 
(> 50 chromosomes) sont de bons pronostics. 

En cas d'echec du caryotype, la technique d'hybridation in situ 
(FISH) sur noyau interphasique, utilisant des sondes fluorescentes 
specifiques de ces differents genes, peut permettre d'identifier 
les anomalies chromosomiques les plus frequentes. 

4. Apport de la biologie moleculaire 

La technique de PCR permet de detecter les transcrits de 
fusion au niveau moleculaire lorsqu'il existe une translocation 
recurrente et (ou) le rearrangement des genes des Ig ( LAL B ) ou 
des genes du recepteur T pour I'antigene ( LAL T) specifiques du 
clone malin. La technique de PCR quantitative permet de suivre 
revolution de la masse leucemique residuelle sous traitement. 
C'est le suivi de la « maladie residuelle ». La persistance d'un 
rearrangement specifique du clone malin detectable en fin de 
traitement, ou I'augmentation du signal en PCR quantitative sont 
des facteurs predictifs de rechute. 
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Facteurs pronostiques 

Certains facteurs pronostiques independants sont associes a 
un risque de rechute et une diminution de la survie : 

- Page ; 

- I'hyperleucocytose (globules blancs > 20 000/mm 3 ) ; 

- I'atteinte neurologique d’emblee (atteinte du liquide cephalo- 
rachidien [LCR] ou uniquement clinique) ; 

- le phenotype non T ; 

- les anomalies cytogenetiques (t(9;22), t(4 ;11), t(1 ;19) ou caryo- 
type complexe) ; 

- un delai important pour I'obtention de la premiere remission 
complete (cure de rattrapage). 

Chez I'enfant, ces criteres sont mieux definis : 

- cliniques : age < 12 mois ou > 10 ans ; sexe masculin ; race noire ; 
syndrome tumoral ; elargissement mediastinal ; 

- biologiques : globules blancs > 100 000/mm 3 ; hemoglobine 
> 10 g/dL ; 

- immunologiques : antigene CALLA negatif ; 


- cytogenetiques : hypoplo'i'die, tetraploi'die ; translocations 
t(9;22) ou t(4;11) ; 

- therapeutiques : corticoresistance (evaluee a J7 du traitement 
initial par cortico'ides seuls) et (ou) chimioresistance initiale (eva- 
luee a J8 de la chimiotherapie d'induction). 

IMH Classification OMS des leucemies 


aigues lymphoblastiques 


preT 

15 a 25 % 

preB 

1 avec Ph (transcrit p190) 

1 avec 11q23 et x 

1 avec t(1;19) E2A-PBX1 

1 avec (12-21) Tel-AMLI 

75% 

Burkitt 

<5% 


PRINCIPES DU TRAITEMENT 


TRAITEMENT D’INDUCTION 
La chimiotherapie 

Le traitement d’induction repose sur une 
polychimiotherapie et a pour objectif de 
mettre le patient en remission complete (RC), 
soit une reduction de la masse de cellules 
tumorales d’environ 10 12 a 10 9 cellules. La 
RC est definie par la disparition du syndrome 
tumoral, un hemogramme normal associe a 
un myelogramme montrant une moelle de 
richesse normale comprenant moins de 5 % de 
blastes. A ce stade, la maladie reste detectable 
par des techniques de biologie moleculaire 
qui sont de sensibilite superieure a la cytologie. 

Le traitement d’induction est generale- 
ment precede d’une prephase de coiticoides 
de 7 j permettant d’evaluer la corticosensi- 
bilite, puis repose sur une association de 
vincristine, anthracyclines et cortico'ides 
(± L-asparaginase, cyclophosphamide ou 
Methotrexate selon les protocoles). 80 °/o 
des patients obtiennent une RC avec une 
mortalite variant de 3 a 17 °/o selon I’age, 
liee aux complications infectieuses. 

Pour les LAL Ph+, l’imatinib (Glivec), 
qui est un inhibiteur specifique de la tyro- 
sine kinase BCR-ABL, est systematiquement 
associe a la chimiotherapie permettant 
d’augmenter le taux de RC. Ces LAL Ph+ 
restent toutefois de mauvais pronostic. 


Traitements associes 
Prevention anti-infectieuse 

Le risque infectieux est lie a la fois a la neu- 
tropenie et a l’utilisation de cortico'ides qui 
masquent les foyers infectieux ou la fievre. 
La corticotherapie engendre un risque 
accru d’infection a Pneumocystis carinii et 
d’aspergillose pulmonaire invasive. Ce 
risque aspergillaire justifie que le traitement 
d’induction soit realise en secteur protege 
avec filtration d’air. Une antibioprophylaxie 
systemique a large spectre est recomman- 
dee lorsque le patient est en aplasie sous 
traitement corticosteroide. 

Prevention thromboembolique 
et(ou) hemorragique 
Le risque hemorragique est faible grace aux 
transfusions de concentres plaquettaires. 
Le risque thrombotique existe d’emblee, 
en particulier lorsqu’il existe une CIVD 
initiale. II est surtout majore avec 1’utilisa- 
tion de L-asparaginase responsable d’une 
fibrinopenie profonde et d’un deficit en 
anti-thrombine III. 

Prevention du syndrome de lyse 
Un syndrome de lyse spontane ou appa- 
raissant avec le debut du traitement doit 
etre prevenu chez les patients hyperleuco- 
cytaires. II associe hyperkaliemie, hyper- 
uricemie et hyperphosphoremie avec risque 


d’acidose et d’insuffisance renale aigue 
obgo-anurique par precipitation de cristaux 
dans les tubules renaux (urate ou phospho- 
calciques). 

La prevention repose sur une hyper- 
hydratation avec diurese forcee alcaline (ou 
non alcaline en cas d’hyperphosphoremie 
predominante), un traitement hypokalie- 
miant et uricolytique present avant le debut 
de la chimiotherapie. Une epuration extra- 
renale en urgence est parfois necessaire. 

Urgences therapeutiques 

Une hyperleucocytose > 200 0000/ mm 3 
entraine un risque de leucostase, de syn- 
drome de lyse, de CIVD et d’hypofibrinemie 
par insuffisance hepatocellulaire. La leuco- 
stase, responsable d’insuffisance respiratoire 
et de troubles de conscience, est souvent 
tardive dans les LAL, carles blastes de petite 
taille circulent facilement dans les capillaires. 
En revanche, le risque de CIVD est important 
Le traitement repose sur des transfusions 
de plaquettes, de plasma frais securise et (ou) 
de fibrinogene, secondairement associe a 
une heparinotherapie a dose isocoagulante 
lorsque tous les parametres le pennettent 
(plaquettes > 50 000/ mm 3 , TP >30 %, fibri- 
nogene > 0,5g/L). L’insuffisance hepato- 
cellulaire est generalement hee a 1’infiltration 
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Bilan pre-therapeutique 

La prise en charge d'une LAL doit se faire en milieu specialise, 
car le bilan pronostique comme le bilan pre-therapeutique sont 
parfaitement codifies. Le bilan pre-therapeutique comprend : 

- I'examen Clinique a la recherche d'une atteinte tumorale (aires 
ganglionnaires, testicules, syndrome meninge ou atteinte d'un nerf 
cranien) ou d'un foyer infectieux ; 

- la radiographie du thorax a la recherche d’un gros mediastin 
(fig. 2) ou d'un foyer infectieux ; 

- un electrocardiogramme, une echographie cardiaque avant 
I'usage des anthracyclines ; 

- une ponction lombaire a la recherche d'une atteinte neuro- 
meningee initiale qui peut etre latente cliniquement. Cependant, 
le LCR peut etre acellulaire, sans blastes et une atteinte clinique 
(aidee au besoin d'une IRM) suffit a porter le diagnostic ; 

- le bilan biologique : groupe sanguin, phenotype erythrocytaire 
complet, recherche d'agglutinimies irregulieres (RAI) ; hemostase 
complete (recherche de coagulation intravasculaire disseminee 



Emm Syndrome tumoral mediastinal. 

Radiographie pulmonaire 


du foie par des blastes et associee a une 
addose lactique. Le traitement de ces com- 
plications est la chimiotherapie en urgence. 

La LAL de type Burkitt ou LAL3 est 
particuliere, car tres sensible a la cortico- 
therapie, meme a faible dose. Le debut du 
traitement expose done les patients a un 
syndrome de lyse massif. Devant une 
suspidon de leucemie aigue de type Burkitt 
(syndrome tumoral, atteinte abdominale 
chez un patient jeune) et d’une faco n 
generate, devant toute leucemie aigue 
hyperleucocytaire, a cinetique rapide avec 
des LDH elevees, une hyperhydratation 
doit etre debutee sans attendre le dia- 
gnostic precis cytologique. 

TH A ITF.I VI F. IVT DE POST-INDUCTION 

Apres l’obtention d’une RC, un traite- 
ment de consolidation puis d’entretien est 
necessaire pour parvenir a la guerison, 
permettant une diminution progressive de 
la maladie residuelle. II comporte une 
phase de consolidation assodant differents 
medicaments a forte dose, une reinduction 
(ou intensification retardee) qui reprend 
les memes chimiotherapies que celles de 
Finduction, un traitement de maintenance 
(ou entretien) et une prevention des rechutes 
du systeme nerveux central (SNC). L’allo- 


greffe de CSH et, dans certains protoco- 
les, l’autogreffe, representent des fonnes 
lourdes de consolidation. Tout retard de 
traitement entre les differentes phases 
augmente le risque de rechute. 

Le Methotrexate est un medicament 
majeur du traitement de consolidation 
ou il est generalement utilise a forte dose 
(il a alors l’avantage de pouvoir passer la 
barriere hemato-meningee) et du traite- 
ment de maintenance ou d’entretien (oil 
il est utilise a plus faible dose). Le traite- 
ment de maintenance est indispensable et 
dure generalement 24 mois. Il utilise une 
chimiotherapie a faible dose continue et 
non aplasiante (Methotrexate hebdoma- 
daire et du 6-mercaptopurine [Purinethol] 
quotidien), ce qui permet au patient 
d’avoir une vie strictement normale. Les 
LAL3 qui sont des leucemies agressives, 
qui rechutent vite, n’ont pas de benefice 
a recevoir un traitement de maintenance. 

PREVENTION DES RECHUTES 
DANS LE SYSTEME NERVEUX 
CENTRAL 

Le SNC est un sanctuaire pour les cel- 
lules leucemiques, carpeu de medicaments 
y atteignent des concentrations cytotoxiques 
en dehors du Methotrexate a forte dose. 


Une prevention systematique des atteintes 
du SNC comprend des injections intra- 
thecales de chimiotherapie (Methotrexate 
et corticoides) dans la l re phase du trai- 
tement associee a une radiotherapie neuro- 
meningee prophylactique jusqu’a C2. 
Cette radiotherapie doit etre effectuee pre- 
cocement apres le traitement d’induction, 
car tout delai augmente le risque de rechute. 
Le nombre de grays reijus est calcule pour 
permettre d’effectuer plus tard une even- 
tuelle irradiation corporelle totale pour le 
conditionnement d’une allogreffe de 
CSH. En Fabsence de prophylaxie, l’inci- 
dence des reehutes meningees est supe- 
rieure a 50 °/o. 

Chez l’enfant : la toxicite de la radio- 
therapie du systeme nerveux central n’est 
pas nulle. Elle n’est done pas pratiquee 
avant l’age de 1 an. 

AEUOGREFFE DE CELLULES 
SOUCHES HEMATOPOIET1QUES 

La LAL reste une indication classique 
de Fallogreffe de CSH. Elle est realisee en 
I re RC pour les patients adultes de moins 
de 60 ans lorsqu’il existe un critere de mau- 
vais pronostic, ou en 2 e RC pour les enfants. 
L’obtention d’une 2 e RC est souvent difficile 
pour les patients qui rechutent. • 
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(CIVD)) ; uree, creatininemie, ionogramme sanguin et urinaire, 
uricemie, bilan phosphocalcique (recherche de syndrome de lyse) ; 
lactodeshydrogenase (LDH) [reflet de la masse tumorale] ; bilan 
hepatique ; 

- une recherche de foyer infectieux (hemocultures, examen cyto- 
bacteriologique des urines [ECBU], coproculture et autres prele- 
vements orientes eventuels) et retrait du sterilet chez la femme ; 

- les serologies virales pre-transfusionnelles (VIH, hepatite B, 
hepatite C) ; 

- le typage HLA du malade pour une eventuelle allogreffe de 
moelle ( < 60 ans) ; 

- un recueil de spermatozoTdes au Centre d'etude et de conser- 
vation des ceufs et du sperme humain (CECOS). 


TRAITEMENT 

Le traitement est adapte aux differents facteurs pronostiques 
determines au diagnostic et a la reponse au traitement initial. Les 
LAL, dites a « risgue standard », sont traitees moins agressivement 
que les LAL dites a « haut risque » de rechute. De grands progres 
ont ete realises ces dernieres annees dans le traitement des LAL 
de I'enfant, aboutissant a une majorite de guerison (v. encadre). 


RESULTATS 

La survie a 5 ans des LAL de I'adulte varie de 30 a 50 % avec 
les protocoles de chimiotherapie actuels. La survie est de 60 % 
apres allogreffe de cellules souches hematopoietiques (CSH) 
effectuee en premiere remission complete avec un donneur intra- 
familial. 

Les enfants ont un pronostic largement superieur a celui des 
adultes, et les adultes jeunes (entre 16 et 20 ans) ont interet a 
recevoir des protocoles pediatriques utilisant des medicaments 
a plus forte dose (ce qui est rendu possible par le fait que les 
enfants tolerent mieux la chimiotherapie). Chez I'enfant, la sur- 
vie est > 75 % a 5 ans et le taux de guerison atteint 90 % pour 
les formes de bon pronostic. Des rechutes medullaires tardives 
(au dela de 5 ans) sont rares mais existent dans les formes de 
bas risgue. Les rechutes testiculaires isolees (5 % des garqons) 
ont un bon pronostic lorsqu'elles surviennent tardivement. En 
cas de rechute, une deuxieme remission complete est obtenue 
dans 75 a 90 % des cas. 

Chez I'enfant, les sequelles principales sont les retards de 
croissance staturo-ponderal et pubertaire, les cataractes, des dif- 
ficulty's scolaires, des sequelles neuro-psychologiques liees au 
traitement prophylactique des atteintes meningees, des osteo- 
necroses osseuses liees a la corticotherapie. La sterilite s'observe 
apres irradiation corporelle totale ou testiculaire. Une insuffi- 
sance cardiaque secondaire a I'utilisation des anthracyclines se 
demasque parfois 10 a 20 ans apres le traitement. L'incidence 
des tumeurs secondaires a la chimio- et radiotherapie est de I'ordre 
de 10 % a 20 ans. Les hemopathies secondaires sont rares mais 
peuvent survenir apres I'utilisation d'agents alkylants et d'epipo- 
dophyllotoxines. ■ 


MINI TEST DE LECTURE 


A/VRAI ou FAUX? 


□ La leucemie aigue lymphoblastique est la leucemie 
aigue la plus frequente chez I'adulte. 

0 Le myelogramme est indispensable au diagnostic. 

0 La ponction lombaire est necessaire au bilan 
pronostique meme en I'absence de signes cliniques. 


B/VRAI ou FAUX? 


□ Toutes les anomalies chromosomiques sont 
de mauvais pronostic. 

□ Les leucemies aigues lymphoblastiques avec 
chromosome Ph sont frequentes chez I'enfant. 

□ Les leucemies aigues lymphoblastiques avec 
chromosome Ph sont de mauvais pronostic. 


C/QCM 


Chez un patient presentant une pancytopenie, quels 
signes cliniques sont evocateurs d'une leucemie aigue 
lymphoblastique ? 

□ Une hemorragie muqueuse. 

□ Une pneumopathie aigue. 

0 Des douleurs intenses des membres inferieurs. 

□ Un syndrome tumoral mediastinal. 

0 Un gros testicule. 
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• 1 re partie : « Les leucemies aigues myeloblastiques ». 
Rev Prat 2006 ; 56 [1] : 71-8 
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